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Tumeurs de la voie excretrice urinaire superieure 

Arnauld Villers 


L es tumeurs de la voie excretrice supe- 
rieure sont des tumeurs rares (moins de 
1 % des tumeurs de I'appareil genito- 
urinaire) dont I'age moyen de decouverte 
varie entre 60 et 65 ans ; elles sont 5 fois 
moins frequentes que les tumeurs du rein, 
18 fois plus rares que celles de la vessie. * 1 
Elles sont decouvertes apres une hematurie 
le plus souvent, ou au cours de la sur- 
veillance d'une tumeur de la vessie traitee. 

CLASSIFICATION ET HISTOIRE 
NATURELLE 

Les tumeurs pyelocalicielles sont plus fre- 
quentes que les tumeurs de I'uretere. Dans 
les localisations ureterales, les tumeurs sont 
distales dans les deux tiers des cas. 2 

Au moment du diagnostic, entre 10 et 
15 % des patients ont une tumeur de la ves- 


sie associee. Parmi les autres, entre 15 et 
40 % d’entre eux ont des lesions vesicales 
dans un delai de 18 mois a 2 ans. A I'inverse, 
chez les patients suivis pour une tumeur de 
la vessie, une tumeur de la voie excretrice 
superieure survient, en moyenne, dans 3 % 
des cas (de 0,5 a 20 %) selon les caracteris- 
tiques de la tumeur principale. Le grade 
eleve, le stade avance, la presence de carci- 
nomes in situ, la multifocalite et la presence 
d'un reflux associe sont des facteurs de 
risque de localisation sur les voies excretri- 
cessuperieures. 

Extension locoregionale 
Pour les tumeurs urotheliales, il existe 
une correlation directe entre I'extension 
locoregionale de la tumeur et la malignite 
tumorale (tableau 1). Le type d'extension est 


fonction de la topographie de la tumeur. En 
cas de tumeur calicielle, I'extension se fait 
vers le parenchyme renal, en raison de la 
minceur de la couche musculaire et de la 
contigul'te avec le parenchyme. En cas de 
tumeur pyelique, I’envahissement se fait 
plus lentement a travers la paroi musculaire, 
plus epaisse a ce niveau. L'extension se fait 
ensuite vers I'adventice, le tissu conjonctivo- 
graisseux, les elements lymphatiques et vei- 
neux du hile renal et enfin le parenchyme 
lui-meme. 

Pour les tumeurs ureterales, I'extension 
s'effectue vers les couches profondes, et ce 
de fagon rapide en raison de la minceur de la 
paroi ureterale. Les couches musculaires et 
adventitielles sont vite depassees. La 
tumeur gagne alors du tissu cellulo-adipeux 
retroperitoneal et peut adherer aux orga- 
nes de voisinage : branches du plexus lom- 
baire, veine cave inferieure, colon, vaisseaux 
iliaques, vessie et rectum. 

Anatomo-pathologie 

Les tumeurs epitheliales primitives nais- 
sent a partir de I'epithelium paramalpighien 
(urothelium) qui revet la totalite de la voie 
excretrice. Selon les aspects radiographiques 
et operatoires et selon les caracteristiques 
macroscopiques de ces tumeurs, deux varie- 
tes peuvent etre distinguees : tumeurs uro- 
theliales (carcinome urothelial) papillaires et 
non papillaires (carcinome in situ). 

Histologiquement, il est possible de dis- 
tinguertrois formes: 

- I'epithelioma paramalpighien (carcinome 
urothelial), tumeur epitheliale non papillaire 
la plus frequente, de I'ordre de 9%, consti- 
tute par des cellules malignes de haut grade 
et devolution constamment infiltrante ; 

- I'epithelioma paramalpighien spinocellu- 
laire metapiasique, le cancer epidermo'fde 
representant de 0,7 a 7 % des tumeurs de la 
voie excretrice superieure, se developpe sur 
des foyers de metaplasie epidermoide iso- 
les, ou en association a des tumeurs epithe- 
liales papillaires ; plus frequent chez la 


Classification TNM 2002 des tumeurs 
des voies excretrices superieures (bassinet et uretere) 


T Tumeur primitive 

ITx Tumeur primitive non evaluable 
I TO Tumeur primitive non retrouvee 
I Ta Carcinome papillaire non invasif 
I Tis Carcinome in situ 
IT1 Tumeur envahissant le chorion 
IT2 Tumeur envahissant 
la musculeuse 

IT3 Bassinet et calices : tumeur 
depassant la musculeuse, 
envahissant la graisse 
peripyelique ou le parenchyme 
renal 

Uretere : tumeur depassant 
la musculeuse et envahissant 
la graisse peri-ureterale 
I T4 Tumeur envahissant les organes 
de voisinage ou la graisse 
perirenale a travers le rein 


N Ganglions lymphatiques 
regionaux 

I Nx Ganglions non ^valuables 
I NO Absence de metastase 
ganglionnaire regionale 
I N1 Metastase ganglionnaire unique 
=s2 cm 

I N2 Metastase ganglionnaire unique 

> 2 cm et ^ 5 cm 

ou metastases ganglionnaires 
multiples =s 5 cm 

I N3 Metastase(s) ganglionnaire(s) 

> 5 cm 

M Metastases a distance 

I Mx Metastases non ^valuables 
I MO Absence de metastase 
a distance 

I Ml Metastase(s) a distance 


mn T : tumour ; N : node ; M : metastasis. D'apres la ref. 3. 
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Ha A - Urographie intraveineuse. Aspect tumoral suspect, irregulier et deforme du groupe caliciel superieur 
du rein gauche. B. Tomodensitometrie. Masse tumorale suspecte infiltrante du groupe caliciel superieur 
du rein gauche. 


femme que chez I'homme, il est volontiers 
infiltrant, de diagnostic tardif et de mauvais 
pronostic; 

- I'adenocarcinome mucosecretant, de 
siege le plus souvent pyelique, est exception- 
nel et survient sur un terrain d'inflammation 
chronique. Sa pathologie reste discutee. 

Les tumeurs secondaires (par ordre de 
frequence d'une tumeur du colon, du sein, 
de I'estomac, du pancreas, de I'uterus, du 
rein, de la prostate) sont tres rares, de I'or- 
dre de 1,6 %. Des localisations pyelo-urete- 
rales, d’origine lymphomateuse, ou de mas- 
ses retroperitoneales de cancers gastriques 
ont ete rapportees. 

Les tumeurs primitives non epitheliales 
represented moins de 2 % des tumeurs de 
la voie excretrice superieure et sont habi- 
tuellement des tumeurs mesenchymateu- 
ses, benignes ou malignes. 

FACTEURS DE RISQUE 

Beaucoup de facteurs ont ete rapportes 
comme pouvant contribuer au developpe- 
ment des tumeurs de la voie excretrice 
superieure. Le tabagisme semble de loin le 
plus important. D'autres facteurs ont aussi 
ete impliques : les analgesiques, la consom- 
mation de cafe, un traitement par le cyclo- 


phosphamide, I'exposition aux carcinogenes 
professionnels, des antecedents d'infection 
urinaire ou d'irritation chronique. 

Des observations de formes familiales de 
tumeurs de la voie excretrice superieure 
avec anomalies chromosomiques font pen- 
ser, pour certains de ces cancers, a une ori- 
gine genetique. Un des cas de forme fami- 
liale de cancer est le syndrome heriditary 
non polyposis colon cancer (HNPCC) ou 
syndrome de Lynch. Ce syndrome, rassem- 
blant les criteres d'Amsterdam (ancienne- 
ment Lynch II), associe au sein d'une meme 
famille des tumeurs du colon a des cancers 
d'autres sites, en particulier hepato-biliaire, 
de I'endometre, de I'ovaire, de I'intestin 
grele et des voies excretrices superieures. 

DIAGNOSTIC 

Le signe d'appel Clinique le plus frequent est 
I’hematurie. Elle s'accompagne de douleurs 
lombaires dont se plaignent 20 a 25 % des 
patients. Devolution d'une tumeur peut engen- 
der une masse lombaire et des metastases 
symptomatiques. Dans les phases les plus pre- 
coces, la tumeur peut etre totalement asym- 
ptomatique, de decouverte fortuite lors de la 
surveillance d'une tumeur de la vessie par 
tomodensitometrie ou par cytologie urinaire. 


Imagerie 

La tomodensitometire (uroscanner avec 
reconstruction de I'urogramme) [v. figures] 
est I'examen cle. Elle permet un diagnostic 
de la lesion et une evaluation de I'extension 
par contiguite autour de la voie excretrice 
(retroperitoine et parenchyme renal) ainsi 
que I'extension ganglionnaire. L'echogra- 
phie, I'imagerie par resonance magnetique 
(IRM) et I'uretero-pyelographie retrograde 
sont des examens complementaires de 
seconde ligne. L'urographie intraveineuse 
isolee, moins sensible et specifique et moins 
informative, n’a plus dedication dans le 
cadre du bilan ou du suivi des tumeurs uro- 
theliales. 

Explorations endoscopiques 

L'endoscopie a pour but de voir la lesion 
et de realiser des prelevements. L'ameliora- 
tion de la qualite des fibres optiques et la 
miniaturisation des instruments (uretero- 
scopes souples) permettent si necessaire 
une visualisation etendue de I'urothelium 
dans I'ensemble des voies urinaires. Elle 
n'est pas systematique. Elle permet une 
cytologie urinaire et un brassage de la voie 
excretrice. La biopsie a la pince fine est sou- 
vent possible et permet le diagnostic et le 
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Traitements des tumeurs urotheliales 


Tumeurs localisees de la voie excretrice superieure 


ITraitement recommande 

I Nephro-ureterectomie avec excision d'une collerette vesicale perimeatique par 
voie chirurgicale a ciel ouvert (niveau de preuve 111-3) 

I Autres traitements 

I Nephro-ureterectomie par voie laparoscopique : en voie devaluation (niveau 
de preuve IV-1) 

I Traitement conservateur, chirurgical ou endoscopique : envisage dans les 
tumeurs de faible stade et grade (niveau de preuve 111-3). Cette solution 
alternative est d'autant plus pertinente que le patient est a risque 
d'insuffisance renale terminale apres nephro-ureterectomie (niveau 
de preuve IV-2) 

I Instillation de BCG ou de mitomycine C dans la voie excretrice en traitement 
adjuvant apres traitement conservateur ou en traitement d'un carcinome in 
situ : semble donner des resultats proches de ceux qui sont observes dans le 
traitement des tumeurs de la vessie (niveau de preuve 111-3) 

Tumeurs localement avancees et/ou metastatiques de la voie excretrice 
superieure 


I Traitement recommande 

I Reduction tumorale chirurgicale, quand elle est faisable, associee a un 
traitement adjuvant radiotherapie et/ou chimiotherapie (niveau de preuve IV-1) 

I Chimiotherapie : permet d'obtenir un taux de remission pouvant aller jusqu'a 
50 % avec cependant une survie qui reste modestement influencee (niveau 
de preuve II) 

I Autres traitements 

II n'y a pas d'arguments qui montrent un benefice de I'exerese chirurgicale 
isolee, meme a titre palliatif (niveau de preuve IV-1) 


IM.ItHIM 


pronostic (grade et stade). La resection de la 
lesion si elle est pyelique par abord percu- 
tane lombaire permet le diagnostic, et le 
traitement si la resection est complete. Une 
coagulation est possible. Les renseignements 
sur le stade et le grade peuvent conduire a 
proposer un traitement conservateur. 

INDICATIONS THERAPEUTIQUES 

Afin de guider I'attitude therapeutique 
(tableau 2) et de proposer la meilleure option 
au patient, il convient de prendre en compte 
4 criteres : I’etat general du patient, la fonc- 
tion du rein contralateral, le stade et le grade 
de la tumeur. Comme les tumeurs de la vessie, 


les tumeurs de la voie excretrice superieure 
sont aussi caracterisees par une multifocalite, 
ce qui explique le taux de recidive important. 
Ces recidives se font par la voie excretrice 
superieure vers le bas de I’appareil urinaire. 
Cette observation est en faveur du traitement 
chirurgical radical par nephro-ureterectomie, 
traitement de reference en cas de tumeur de 
la voie excretrice superieure localisee avec 
rein contralateral sain. Cependant, les pro- 
gres realises en termes de surveillance par 
I’imagerie directe (cystoscopie, ureterosco- 
pie) ou radiologie (IRM, uroscanner) permet- 
tent de proposer pour les patients selection- 
nes des approches conservatrices : 
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- chirurgie conservatrice de necessity pour les 
tumeurs de la voie excretrice superieure locali- 
sees avec rein contralateral non fonctionnel ; 
resection de la lesion par abord percutane lom- 
baire, instillations de BCG« in situ » ; 

- chirurgie conservatrice pour les tumeurs 
localisees au tiers inferieur de I'uretere avec 
rein contralateral sain ; ureterectomie seg- 
mentaire et reimplantation uretero-vesicale 
sur vessie psoi'que ; 

- chimiotherapie avec derives du platine en cas 
de stade metastatique ganglionnaire ou visceral. 

SUIVI APRES TRAITEMENT 

En cas de traitement conservateur, un 
suivi par cytologie et uroscanner est realise 
tous les 6 mois. Apres nephro-ureterectomie 
ou ureterectomie, une tomodensitometrie 
thoraco-abdominopelvienne tous les 6 mois 
est recommandee. Les recidives survien- 
nent en majorite dans les 2 ans. 

Arnauld Villers 
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